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Cordomas: Estudo Anátomo-
Clínico de 8 casos 
Uni termos: cordomas, osso esfenóide, células físaliferas, no-
tocorda. 
I. I N T R O D U Ç Ã O 
No ano de 1856, Luschka17 descreveu massas gelatino-
sas no clivus de Blumenbach (osso esfenóide). E m 1857. 
Virchow33, por acreditar que estas massas representavam 
degeneração cartilaginosa da sincondrose esferno-occipital, 
denominou-as de "ecchondrosis physialiphora" Müller20 
e m 1858 aventou a hipótese de que este tecido se originava 
da notocorda. Ribbert24 em 1894, encontrou em 2 % de 
suas autópsias, resquícios de notocorda em região esfeno-
occipital e denominou de cordomas os tumores originados 
desta região e formados por células semelhantes às do nú-
cleo polposo do disco intervertebral. 
Atualmente, define-se cordoma como u m tumor pro-
veniente de resquícios de notocorda, que persistem ao lon-
go do eixo espinal após a embriogênese1'11*18'25'28'30'32 
Por serem tumores raros, a incidência exata não está 
bem definida. Poppen et ai23 encontraram 13 cordomas nu-
m a série de 1800 neoplasias cerebrais operadas (0,75%). Ci-
ta-se que representam 0,1% a 2 % de todos os tumores intra-
cranianos7» & ou 2 a 4 % de todos os tumores ósseos21 E m 
acordo com sua origem, desenvolvem-se em estruturas ós-
seas de linha média, desde o clivus até o osso sacrococcígeo. 
Segundo Congdon5 os cordomas benigmos são lesões 
encontradas incidentalmente durante a necrópsia, na maio-
ria das vezes, não se acompanham de distúrbios clínicos e 
correspondem a "ecchondrosis physialiphora" de Vir-
chow*3. A propriedade desta denominação tumoral é dis-
cutida por Rubinstein26 Este autor põe em dúvida a ori-
gem do cordoma a partir desta entidade disontogenética. 
São denominados cordomas malignos aquelas lesões 
compostas por células fisalíferas que crescem invadindo te-
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cido ósseo e produzem sinais e sintomas clínicos, na depen-
dência de sua localização e grau de compressão de estrutu-
ras neurológicas e vasculares. Os exemplos sacrococcígeos 
podem dar metástases tardias18 por via linfática, principal-
mente em fígado, linfonodos regionais, pulmões e pele25 
Macroscopicamente os cordomas são massas de colora-
ção acinzentada, de consistência gelatinosa, às vezes com fo-
cos de hemorragia e necrose. Histologicamente são forma-
dos por proporções variáveis de grupos de células flsalíferas 
e tecido conjuntivo; no citoplasma das células e, entre elas, 
no espaço extracelular, há quantidade variável de mucina. 
No presente estudo, são apresentados 8 casos de cordo-
ma. Aspectos epidemiológicos, clínicos, exames diagnósti-
cos e complementares, tratamento, evolução e morfologia 
são analisados com o objetivo de correlacioná-los com da-
dosrda literatura. 
II. CASUÍSTICA 
Foram selecionados 8 casos de cordomas entre os 14 
diagnosticados no Departamento de Patologia da F M U S P 
no período compreendido entre 1953 e 1985. Os prontuá-
rios e as lâminas de 5 destes casos foram revistos. Os 3 ca-
sos restantes constam de publicação anterior22 Outros 6 
casos não foram incluídos por falta de dados clínicos e/ou 
anátomo-patológicos. 
III. RESULTADOS 
A idade, por ocasião da internação, e o sexo dos pa-
cientes são apresentados na tabela L A idade média foi 31 
anos; o paciente mais jovem tinha n e o mais idoso 56 anos. 
Seis pacientes eram do sexo femi\ino (75%) e 2 do sexo 
masculino. 
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Tabela I - Identificação dos pacientes sexo, idade. 















































Na Tabela II são apresentados: duração dos sintomas, 
localização anatômica, tratamento e evolução. O período 
compreendido entre o início dos sintomas e a internação foi 
variável — mínimo de 2 meses e máximo de 10 anos. 
A localização anatômica mais freqüente foi a intracra-
niana (6 casos - 75%); coluna cervical (1 caso - 12,5%). O 
caso n9 4 foi diagnosticado através de exérese de metástase 
intra-abdominal (localização primária provavelmente sacro-
coccígea). 
T A B E L A II — Período de sintomatologia até internação 
(PSI); Localização e evolução clínica. 





















Selar e Clivus (IC) 
Cervical (EC) 
Clivus (IC) 
Sacro co ccígea 
provável (EC) 
Clivus (IC) 
Clivus - Linha 
Mediana (IC) 
Clivus - Rochedo 
Occipital (IC) 
Clívus-Selar e 
para-se lar (IC) 
E V O L U Ç Ã O CLÍNICA 
PÔS-CIRURGIA 
óbito 36 hs após cirurgia 
Sem sinais neurológicos 7 
meses após cirurgia 
óbito 10 dias após cirurgia 
Sem seguimento 
Óbito 23 dias após cirurgia 
C o m seqüelas neurológicas 
após cirurgia 
óbito 43 dias após cirurgia 
Seqüelas neurológicas 7 







































































































F I G U R A 1 - Sintomatologia dos pacientes c o m cordoma e m base 
do crânio 
Na figura 1, estão relacionados os sintomas mais fre-
qüentes apresentados pelos pacientes com cordoma intra-
craniano. Todos os doentes apresentavam cefaléia; vômitos 
e m jato (83%); distúrbios motores (83%); diminuição da 
acuidade visual (66%); diminuição da acuidade auditiva 
(66%); alterações da consciência (66%); diplopia (50%); ti-
nitus e vertigens (33%); afasia (16%); náuseas (16%) e disfa-
gia (16%). 
O paciente com cordoma cervical (caso n9 2) apresen-
tava dores no pescoço com dificuldade de movimentação 
da cabeça, dores difusas no membro superior direito e dé-
ficit motor rio hemicorpo direito de evolução progressiva 
e lenta. 
O paciente com cordoma sacrococcígeo e invasão peri-
renal (caso n9 4), apresentava aumento de volume abdomi-
nal por 10 anos até a internação e impotência sexual prova-
velmente não relacionada. Associadamente, apresentava Po-
licitemia Vera. 
E m 6 casos, houve sinais clínicos de comprometimento 
de nervos cranianos, os mais freqüentemente afetados fo-
ram o VIII o II e o III pares. E m 3 destes pacientes houve 
distúrbio das vias motoras ou cerebelares. A avaliação neu-
rológica do caso n9 4 não foi realizada e o exame clínico 
neurológico do caso n9 2 mostrou: dor à compressão das 
duas últimas vértebras cervicais e à movimentação passiva e 
ativa da nuca, déficit motor nos membros à direita, que se 
apresentavam hipotróficos e m relação aos contralaterais; 
reflexos profundos com resposta viva dos membros superio-
res e no membro inferior esquerdo, e exaltados em membro 
inferior direito, clônus e m pé direito, sinal de Babinski à 
direita; hipoestesia superficial poupando face e hipoestesia 
profunda e m ambos os membros inferiores, mais nítido à 
direita. 
Os procedimentos diagnósticos utilizados para cada 
caso são apresentados na tabela IV 
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TABELA III — Exame Neurológico dos cordomas intracranianos. À direita, freqüência de 
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Anisocoria discreta 
Alteração do nível de consciência 
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Legendas: E C N 
C A G 
L C R 
TC 












Exame não realizado 
0 exame do líquido céfalo-raquidiano realizado em 4 
pacientes foi normal em u m caso (caso n9 1); evidenciou hi-
perproteinorraquia em dois (casos 2 e 8) e discreta hiperce-
lularidade em 3 (casos 2, 7 e 8). 
Lesões caracterizadas por erosão e infiltração do tecido 
ósseo foram evidenciadas nas radiografias da região envolvi-
da nos casos 1, 2, 3, 5 e 8. No caso n9 4 o R X da coluna to-
rácica e lombar foi normal; no abdômen foi identificada 
massa tumoral calcificada. 
A perimielografia realizada no caso n9 2 mostrou blo-
queio completo em nível de C^. 
A carotidoangiografia mostrou-se alterada em todos os 
casos em que foi realizada (tabela V). 
A tomografia computadorizada foi utilizada nos casos 
n9 7 e 8 e revelou processo expansivo da fossa posterior à 
esquerda e processo expansivo da base do crânio com ex-
pansão selar e supra-selar, respectivamente. 
T A B E L A V - Resultados de estudo angiográfico 












Deslocamento do septo carotídeo para 
cima e para a frente; artéria cerebral 
média desviada para cima, descrevendo 
trajeto curvilíneo de concavidade infe-
rior. 
Sinais de discreta dilatação ventricular. 
Desvio discreto das artérias pericalosas 
da esquerda para a direita. Dilatação 
ventricular com estiramento do sifão 
carotídeo com elevação do ponto de 
bifur cação. 
Segmento anterior deslocado para cima 
delimitando possível massa tumoral. 
Oclusão da carótida interna esq. ao ní-
vel do pescoço, com circulação colate-
ral oriunda da carótida externa, que 
permitiu opacificação do sifão carotí-
deo. 
Vasos cerebrais de trajeto e calibre nor-
mais. 
Ao exame macroscópico, estas massas são acinzentadas, 
gelatinosas, friáveis, às vezes com pontos amolecidos ou 
hemorrágicos; em alguns casos foi descrita uma cápsula en-
volvendo o tumor. 
O exame histológico mostrou que estes tumores eram 
formados por células agrupadas em ninhos percorridos por 
traves de tecido conjuntivo de espessura variável. As células 
exibiam citoplasma bem desenvolvido, freqüentemente con-
tendo vacúolos de tamanhos variados separados uns dos ou-
tros por finas e delicadas traves róseas. Os núcleos eram re-
gulares e as mitoses raras. Pequenos focos de necrose ou he-
morragia no meio das células tumorais eram freqüentes. A 
coloração com azul de toluidina revelou quantidade variável 
de material amorfo, metacromático, tanto no espaço extra 
celular quanto dentro dos vacúolos intracitoplasmáticos 
(figura 2). 
F I G U R A 2 - Exame histológico - Células com citoplasma abun-
dante e raras mitoses formando ninhos percorridos por traves de te-
cido conjuntivo de espessura variável. (Mucicarmin 50 X). 
No caso n9 4, o diagnóstico foi feito através de biópsia 
e posterior exérese de u m tumor encapsulado, localizado na 
loja renal, englobando ureter esquerdo, pesando 15 quilos e 
medindo 30 cm, segundo informações obtidas no prontuá-
rio deste caso. O provável sítio primário seria a região sacro-
coccígea. 
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IV. D I S C U S S Ã O 
Na tabela VI representa-se a distribuição anatômica dos 
cordomas nas casuísticas mais representativas da literatura 
pesquisada, e m décadas diferentes. 
Em nosso estudo, a localização anatômica mais fre-
qüente do tumor foi a intracraniana, sendo encontrado a 
nível do clivus, com extensão para a sela túrcica e rochedo. 
Tais dados contrariam a maior parte dos achados acima, que 
destacam a regiãp sacrococcígea como sendo a principal, à 
exceção de Forti8 
Mabrey18 cita e m seu trabalho, que a faixa etária pre-
dominante para os cordomas esfeno-occipitais oscilou e m 
torno de 30 a 40 anos, enquanto os sacro-coccígeos surgiam 
entre a 5 ? e 6 ? décadas. A idade média dos nossos pacientes 
foi de 31 anos. O caso n9 4, uma metástase de provável ori-
gem sacro-coccígea, constitui exceção e m relação aos dados 
da literatura, tanto no que tange à idade, quanto ao seu mo-
do de apresentação. 
E m nossa casuística, predominaram os pacientes do se-
xo feminino, contrastando com os dados de Mabrey18 
Godtfredsen9 e Congdon5, que encontraram maior freqüên-
cia no sexo masculino e de Rich25, que não demonstrou di-
ferença de acometimento quanto ao sexo. 
Os cordomas são neoplasias de crescimento lento, e por 
se originarem na linha média, podem comprometer as estru-
4uras intracranianas bilateral ou mais freqüentemente, uni-
lateralmente22 A partir de seu ponto de origem no esfe-
nóide, podem crescer e m direção à região selar e para-selar, 
ou para a fossa posterior, daí serem denominadas por Ka-
marin13, respectivamente, de cordomas para-selares e cordo-
mas de clivus. Este autor relata haver u m comprometimento 
preferencial de pares cranianos, de acordo com a direção do 
crescimento tumoral, o que não foi possível verificar em 
nossa casuística, pois houve imbricação nítida entre os 
pares cranianos comprometidos em relação à divisão pro-
posta pelo autor. 
Os sintomas neurológicos mais comuns em nossos pa-
cientes estão relacionados ao comprometimento de pares 
cranianos (VIII, II e III principalmente) e à hipertensão in-
tracraniana (todos os pacientes tinham história de cefaléia; 
em dois casos, os exames de fundo de olho mostraram ede-
m a de papila). 
E m 14 casos de cordomas intracranianos, Rich^ en-
controu diplopia em 10 (71%), cefaléia em 3 (21%) e outros 
sintomas decorrentes de lesão de nervos cranianos em 5 
(36%). Outros autores2'3 também relataram como freqüen-
tes os sinais e sintomas de hipertensão intracraniana e de 
afecção de pares cranianos. 
O período de tempo compreendido entre o início dos 
sintomas e da internação variou de 2 a 24 meses (7 casos) o 
que está de acordo com outras casuísticas13'25 Este tempo 
foi inferior aquele observado rtos dois casos de tumores ex-
tracranianos (cervical, 3 anos;sacro-coccígeo, 10 anos). Isto 
porque, por sua localização, os cordomas intracranianos en-
volvem estruturas que, quando lesadas, produzem graves 
sintomas. 
Segundo vários autores18'21'23 os pacientes portadores 
de cordomas cuja localização era vertebral, apresentaram 
como sintomas de maior freqüência, dor no território de 
distribuição de raízes nervosas, fraqueza em membros e per-
da da sensibilidade; além disso, sinais locais de compressão 
visceral ou vascular. Os exemplos sacro-coccígeos, por sua 
vez, provocaram síndrome da cauda eqüina total ou parcial, 
bem como fraqueza de membros inferiores. Os sintomas e 
sinais clínicos em nossos pacientes portadores de cordomas 
extra-cranianos coincidiram com aqueles previamente des-
critos. 
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Metástases de cordomas tem sido descritas e m linfono-
dos, fígado, pulmões e outros órgãos como u m a manifesta-
ção tardia15>18>25>31. A via mais c o m u m de disseminação é a 
linfática19, entretanto, células tumorais podem invadir va-
sos sangüíneos formando verdadeiros trombos neoplási-
cos22, que servem de ponto de partida para implantação 
metastática. N u m a revisão de 800 cordomas descritos desde 
1900 a 1968, Capelli e cols.4 verificou metástases e m 28 
(4-5%); e m todos, o sítio primário foi sacrococcígeo. E m 
nosso estudo encontramos 1 caso de cordomas provavel-
mente sacro-coccígeo, com metástase renal. Este sítio, foi 
entretanto, raramente descrito anteriormente4»18 
O exame do líquido cefalorraquidiano não forneceu da-
dos significativos nos 4 casos e m que foi realizado, porém 
há relatos de aumento de pressão e da taxa proteica nos cor-
domas intracranianos e bloqueios parciais ou totais do canal 
raqueano nos exemplos vertebrais*2 
Alguns autores,5»23'29 ressaltam ser o RX simples de 
crânio importante para o diagnóstico de cordomas. As le-
sões radiológicas encontradas^ão erosão e invasão do tecido 
ósseo14»27, além de eventualmente, calciflcações16»26 Estas 
são, entretanto, descritas com maior freqüência e m cranio-
faringiomas, aneurismas e meningiomas (figura 3). 
FIGURA 3 - Raio X de Crânio - Caso 5 - erosão e invasão do cli-
vus pelo tumor. 
E m nossos casos, o R X simples de crânio forneceu sub-
sídios _para firmar o diagnóstico de cordoma; e m nenhum ca-
so foi vista calcificação radiológica. 
A perimielografia (injeção de contraste no canal ra-
queano, neste caso, por via lombar) foi realizada e m apenas 
u m dos casos (n9 2) e foi útil para dar a localização exata 
da neoplasia, sem contudo, fornecer elementos para seu 
diagnóstico específico22 (figura 4). 
Segundo Kendal e Lee14, a tomografia computadoriza-
da (CT) contribui de forma importante para precisar a lo-
calização e extensão do tumor intracraniano, assim como 
deterrnina alterações no sistema ventricular e erosões ósseas. 
Na nossa casuística, as 2 CTs realizadas serviram para situar 
e avaliar a extensão do tumor, sendo que não foi encontra-
da alteração no sistema ventricular (figura 5). 
FIGURA 4 - Perimielografia - Caso 2 - bloqueio completo em ní-
vel de C6. 
FIGURA 5 - Tomografia Computadorizada (CT) de Crânio - Caso 
8 - Tumoração se estendendo em região selar e paraselar. 
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Calvo2 destaca a carotidoangiografia como u m dos 
principais exames contrastados de diagnóstico. O desloca-
mento do sifão carotídeo no plano sagital é a modificação 
evidenciada com mais freqüência e pode, de acordo com a 
origem do processo, levar a u m aumento da curva ou a uma 
retificação do sifão. Quando o tumor nasce na parte ante-
rior do corpo do esfenóide, há u m deslocamento do sifão 
para trás e retificação de sua curvatura, provocando, assim, 
uma verticalização desse setor da carótida. Por outro lado, 
se provier da parte posterior, o sifão tende a formar uma 
grande curvatura de concavidade posterior. A carotidoan-
giografia pode, além disso, evidenciar redução do calibre ar-
terial por invasão e opacificação tumoral em conseqüência 
de uma vascularização anormal do processo. E m nosso estu-
do observamos deslocamento do sifão carotídeo em 3 casos, 
constatando-se que esse método diagnóstico pode delimitar 
possíveis massas tumorais (figura 6). 
FIGURA 6 - Carotidoangiografia - Caso 5. 
Ao exame anátomo-patológico, todos os casos foram 
observados macro e microscopicamente e revelaram padrão 
semelhante, já descrito anteriormente. Contudo, existem es-
tudos14»22 mostrando que o diagnóstico histológico nem 
sempre é fácil, principalmente quando são examinados pe-
quenos fragmentos de tecidos obtidos por biópsia. Apesar 
disto, o exame anátomo-patológico deve fazer parte dos re-
cursos diagnósticos, contribuindo para indicar o tratamento 
e se estabelecer o prognóstico. 
Nossos pacientes foram submetidos ao tratamento ci-
rúrgico e, em u m caso, fez-se radioterapia complementar 
(caso n9 8). Para os cordomas intracranianos as vias de aces-
so foram a craniotomia (5 casos) e a via transesfenoidal (1 
caso); quanto aos tumores extra-cranianos, naquele de ori-
gem cervical (caso n9 2), foi realizada laminectomia e, no 
de origem provavelmente sacro-coccígea (caso n9 4), lapa-
rotomia exploradora, para retirada de massa abdominal. De 
acordo com Rich25 , os cordomas são considerados relativa-
mente rádio-resistentes; assim, a cirurgia deveria ser indica-
da sempre e, em determinadas situações (acesso cirúrgico 
difícil ou exérese incompleta), complementada com radio-
terapia. 
A evolução clínica no pós-operatório se mostrou desfa-
vorável em 4 dos nossos casos (1, 3, 5, 7), uma vez que fo-
ram a óbito num período que variou entre 36 horas e 43 
dias após a cirurgia. Dois pacientes (2 e 8) tiveram segui-
mento por u m período de 7 meses: o primeiro não mais 
apresentou sintomas neurológicos, enquanto o segundo exi-
biu algumas seqüelas. Nos dois pacientes restantes (4 e 6) 
não foi possível u m seguimento pós-operatório adequado. 
Rich25 cita uma sobrevida média de 76% após 5 anos de 
tratamento cirúrgico, contra 5 0 % encontrados nos pacientes 
submetidos à radioterapia. 
PRESUMO 
Foram estudados e revistos 8 casos de pacientes com 
cordomas, diagnosticados no período compreendido entre 
janeiro de 1953 e dezembro de 1985, sendo 6 de localiza-
ção intracraniana, 1 de origem sacrococcígea provável e 1 
cervical. Analisaram-se dados clínicos de exame físico e 
neurológico, bem como métodos diagnósticos. Ressaltam-se 
a raridade do tumor, o predomínio deste em pacientes do 
sexo feminino e em território intracraniano (estes dois últi-
mos dados conflitantes com os da literatura) e seu acometi-
mento na faixa etária de 30 anos (idade média de 31 anos). 
Os cordomas apresentam sintomatologia diversa, dependen-
te de sua localização; apesar de possuirem caracteres histo-
lógicos benignos, a sobrevida em 5 anos é baixa, por causa 
do seu comportamento infiltrativo, da ocorrência de recidi-
vas após tratamento radioterápico e/ou cirúrgico e de even-
tuais metástases. 
VI. SUMMARY 
Eight patients with the diagnosis of chordoma during 
the period 1953 to 1985 were reviewed; 6 of them with 
tumor in the intracranial region, 1 in the cervical spine and 
1 with probably sacrococygeal primary site. Clinicai aspects 
of physical and neurologic examination and diagnostic 
methods were analyzed. It is emphasized: the tumor's ra-
rity, its predominancy in females and in the intracranial 
region, and its greater incidence in the third decade (average 
age: 31 years). The chordomas present multiform sympto-
matology, depending on their site; although they are hysto-
logically benign, the 5-year survival rate is low, due to their 
infiltrative behaviour, to the occurence of reincidence after 
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